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Обзор посвящен проблеме антителообразования при системной склеродермии (ССД), с акцентом на антитела к рибонуклеопроте-
ину (РНП): частоте встречаемости, структуре, клиническим ассоциациям. ССД – прогрессирующее полисиндромное заболевание
с характерным поражением кожи, опорно-двигательного аппарата, внутренних органов (сердца, легких, пищеварительного 
тракта, почек) и распространенными вазоспастическими нарушениями по типу синдрома Рейно, в основе которых лежат процес-
сы дезорганизации соединительной ткани с преобладанием фиброзно-склеротических изменений и сосудистой патологии по типу
своеобразного облитерирующего эндартериита. Наличие антител к различным аутоантигенам – характерная черта ССД. Среди
пациентов, удовлетворяющих классификационным критериям ССД, имеется подгруппа больных, у которых не выявляются специ-
фические для ССД антиядерные антитела, но присутствуют антитела к растворимым ядерным аутоантигенам, а именно – 
антителам к РНП. Данный тип аутоантител (аутоАТ) описан при различных системных заболеваниях соединительной ткани:
системной красной волчанке, дерматомиозите и полимиозите, ССД. Частота выявления антител к РНП при ССД варьирует в
разных этнических группах в пределах 5–30%. Кроме того, позитивность по антителам к РНП является характерной чертой
смешанного заболевания соединительной ткани. На сегодняшний день представляет интерес более детальное изучение больных
ССД, позитивных по антителам к U1-РНП, с возможностью выделения нового субтипа ССД, а также сравнения и поиска отли-
чий носителей антител к U1-РНП от других хорошо описанных фенотипов ССД. Данная проблема представляется актуальной,
учитывая активно разрабатываемый в ревматологии персонифицированный подход к курации больных.
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Positivity for antiribonucleoprotein antibodies in rheumatic diseases: focus on scleroderma systematica
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The review deals with the problem of antibody production in scleroderma systematica (SDS), with a focus on antiribonucleoprotein (RNP)
antibodies: frequency, structure, and clinical associations. SDS is a progressive polysyndromic disease with characteristic lesion of the skin,
locomotor apparatus, viscera (heart, lungs, digestive tract, and kidneys), and common vasospastic disorders as Raynaud's syndrome, the
basis for which are the processes of connective tissue disorganization with a predominance of fibrosclerotic changes and vascular pathology as
peculiar endarteritis obliterans. The presence of antibodies to different autoantigens is a distinguishing feature of SDS. Among the patients
who meet the classification criteria for SDS, there is a subgroup of patients who are not found to have SDS-specific antinuclear antibodies,
but have antibodies to soluble nuclear autoantigens, namely, antibodies to RNP. This type of autoantibodies is described in various systemic
connective tissue diseases: systemic lupus erythematosus, dermatomyositis, polymyositis, and SDS. The detection rate of anti-RNP antibodies
in SDS varies from 5 to 30% in different ethnic groups. In addition, positivity for anti-RNP antibodies is a characteristic feature of mixed
connective tissue disease. A more detailed study of anti-U1-RNP antibody-positive patients with SDS, by identifying a new subtype of SDS,
comparing, and searching for dissimilarities of anti-U1-RNP antibody carriers from other well-described phenotypes of SDS, is of interest
today. This problem is relevant, by taking into account the personalized approach to following up patients, which is actively being elaborated
in rheumatology.
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Системная склеродермия (ССД) – прогрессирующее
полисиндромное заболевание с характерным поражением
кожи, опорно-двигательного аппарата, внутренних органов
(сердца, легких, пищеварительного тракта, почек) и распро-
страненными вазоспастическими нарушениями по типу
синдрома Рейно, в основе которых лежат процессы дезорга-
низации соединительной ткани с преобладанием фиброз-
но-склеротических изменений и сосудистой патологии по
типу своеобразного облитерирующего эндартериита [1].
ССД отличается комплексным характером патогенетиче-
ских нарушений, отражающихся в ярком клиническом по-
лиморфизме. Прогрессирующее течение ССД приводит к
развитию необратимых изменений и нарушению функции
жизненно важных органов, что определяет высокую инва-
лидизацию больных и общий плохой прогноз болезни.
Клинические проявления и варианты течения заболе-
вания включают как неблагоприятные быстропрогрессиру-
ющие формы, так и длительно текущие доброкачественные
варианты болезни. Основные формы, или субтипы, ССД –
диффузная, с обширным поражением кожи и внутренних
органов, и лимитированная (поражение кожи ограничено
дистальными отделами конечностей и лицом), а также юве-
нильная (дебют заболевания до 16 лет). В 10–38% случаев
встречается перекрестная форма, при которой ССД сочета-
ется с ревматоидным артритом (РА), полимиозитом/дерма-
томиозитом (ПМ/ДМ), системной красной волчанкой
(СКВ), синдромом Шегрена (СШ) и другими аутоиммун-
ными заболеваниями. Очень редко (1–2%) встречается ССД
без поражения кожи – висцеральная форма. Разные клини-
ческие формы ССД различаются по частоте и выраженно-
сти проявлений, скорости прогрессирования поражения
внутренних органов и исходам. Диффузная форма имеет
плохой прогноз, возможности ее лечения ограниченны,
особенно в развернутой стадии, когда преобладают процес-
сы необратимого фиброза [1]. Патогенез ССД включает три
основных звена: облитерирующую васкулопатию мелких
сосудов, гуморальные и клеточные нарушения, дисфунк-
цию фибробластов, вырабатывающих избыточное количе-
ство компонентов экстрацеллюлярного матрикса [2–7].
Известно, что одними из важных иммунных нарушений
при системных аутоиммунных ревматических заболеваниях
(САРЗ) являются потеря толерантности к собственным ан-
тигенам и хроническая В-лимфоцитарная активация,
вследствие которой происходит повышенная выработка
различных аутоантител (аутоАТ). Обнаружение аутоАТ важ-
но для диагностики САРЗ, и некоторые из них входят в чис-
ло классификационных критериев заболевания, использу-
ются для оценки активности, их наличие имеет определен-
ное прогностическое значение при отдельных субтипах
САРЗ [8–13].
АутоАТ, ассоциирующиеся с ССД, впервые были описа-
ны в 60-х гг. прошлого века [14]. Циркуляция антител к раз-
личным аутоантигенам – характерная черта ССД, частота
их обнаружения достигает 95% [15–18]. В последние годы
накапливается все больше данных о значимости аутоим-
мунных нарушений в патогенезе заболевания. Возможно,
аутоантигены при ССД высвобождаются в процессе ишеми-
чески-реперфузионного повреждения тканей, возникаю-
щего на фоне вазоспастических сосудистых реакций, харак-
терных для этого заболевания. В процессе В-клеточной пре-
зентации аутоантигенов через костимуляторные поверхно-
стные молекулы происходит активация Т-лимфоцитов с по-
следующей клональной экспансией Т-клеточных субпопу-
ляций, аутореактивных в отношении эндотелия и фибробла-
стов. Полагают, что B-клетки играют важную роль в пуско-
вых механизмах фиброзообразования при ССД, а хрониче-
ская активация В-клеток непосредственно взаимосвязана с
развитием склеродермического фиброза через продукцию
аутоАТ и фиброгенных цитокинов [19, 20]. Однако в целом
роль аутоАТ в патогенезе ССД до конца не ясна. В то же вре-
мя накоплен огромный объем информации об их диагно-
стической и прогностической значимости [21–24].
Специфичные для ССД аутоАТ представлены гетероген-
ной группой иммуноглобулинов, реагирующих с различны-
ми компонентами ядра клетки (антиядерные антитела). 
В настоящее время из большого спектра аутоАТ, ассоцииро-
ванных с ССД, наиболее изучены 7, к ним относятся антите-
ла к центромерам (АЦА), к топоизомеразе 1 (Scl-70), антите-
ла к РНК-полимеразе III, антитела к Th/To, антитела к
Pm/Scl, а также аутоАТ к рибонуклеопротеинам (РНП) 
U1-РНП и U3-РНП [16, 25, 26]. Установлено, что «склеро-
дермические» аутоАТ имеют значение как серологические
маркеры определенных клинических субтипов и могут слу-
жить предикторами течения и исхода болезни [27]. Специ-
фичные для ССД аутоАТ появляются на самом раннем эта-
пе, до развернутой клинической картины болезни, поэтому
они информативны при доклинической диагностике ССД.
Для ССД характерно наличие у больного одного специфич-
ного аутоАТ, которое сохраняется на протяжении всего забо-
левания [16, 28–30]. Ранняя диагностика позволяет своевре-
менно установить диагноз и начать терапию. Особое значе-
ние имеют ассоциации специфических для ССД антиядер-
ных антител (АЦА, антителами к Scl-70 и к РНК-полимера-
зе III), которые включены в новые классификационные
критерии ССД, с характерными клиническими фенотипами.
Так, наличие антител к Scl-70 (10–40%) ассоциировано с
диффузной формой болезни, быстропрогрессирующим те-
чением и высоким риском тяжелого интерстициального по-
ражения легких (ИПЛ), в то время как АЦА (16–39%) чаще
встречаются при лимитированной форме, длительном изо-
лированном синдроме Рейно с отсутствием тяжелого ИПЛ и
поражения почек, но с высоким риском развития легочной
артериальной гипертензии (ЛАГ). Определение антител к
РНК-полимеразе III имеет большое значение в связи с ассо-
циацией с быстрым прогрессированием уплотнения кожи и
наиболее высоким риском в отношении развития пораже-
ния почек – склеродермического почечного криза. Таким
образом, клинико-иммунологические ассоциации имеют
важное значение для определения клинической формы ССД
на раннем этапе, прогнозирования развития органной пато-
логии, определения темпов прогрессирования и прогноза. 
Кроме того, при ССД встречаются аутоАТ, обнаружива-
емые при других аутоиммунных системных РЗ: ревматоид-
ный фактор (РФ), антитела к циклическому цитруллиниро-
ванному пептиду (АЦЦП), антитела к Ro/SS-A (аRo), анти-
тела к La/SS-B (аLa), антитела к кардиолипину (АКЛ). 
У больных с перекрестным синдромом (OVERLAP-син-
дром) они встречаются чаще, чем в общей группе больных
ССД, и их наличие связано с определенными клинически-
ми проявлениями. Так, к примеру, присутствие АЦЦП у та-
ких больных ассоциируется с эрозивным артритом [31], РФ
и аRo – с синдромом Шегрена [32].
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Неспецифические аутоАТ при ССД включают антите-
ла к клеткам эндотелия, фибробластам, а также антитела к
матриксным металлопротеиназам, различным ростовым
факторам и другим внеклеточным антигенам. Считают,
что подобные аутоАТ имеют патогенетическое значение,
действуя посредством активации сигнальных внутрикле-
точных путей, вовлеченных в фиброз и сосудистое повре-
ждение при ССД [27].
Среди пациентов, удовлетворяющих классификацион-
ным критериям ССД, имеется подгруппа больных, у которых
не выявляются специфические для ССД антиядерные анти-
тела, но циркулируют антитела к различным РНП. Клиниче-
ское значение антител к U1-РНП при ССД до сих пор оста-
ется не ясным, в связи с чем данная группа больных вызыва-
ет особый интерес. Имеющиеся данные исследований и ли-
тературы об особенностях клинического течения и прогноза
больных с повышенным уровнем антител к U1-РНП позво-
ляют выдвинуть гипотезу о том, что носительство антител к
U1-РНП у больных ССД может указывать на определенный
фенотип болезни. Наряду с возможностью выделения нового
субтипа ССД интерес представляют также сравнение и поис-
ки отличий у носителей антител к U1-РНП от других хорошо
описанных фенотипов ССД. Частота выявления антител к
РНП при ССД широко варьирует в зависимости от метода
определения, особенностей когорты обследованных больных
и их этнической принадлежности (табл. 1).
Как видно из табл. 1, частота выявления антител к РНП
при ССД варьирует в разных этнических группах от 5 до
30%, достигая максимума у японцев и афроамериканцев.
Частота повышения уровней антител к РНП в российской
группе оказалась близкой к таковой в европейских группах
больных ССД.
По предварительным данным, у носителей антител к
U1-РНП чаще развивается и более выражено поражение су-
хожилий и суставов, чаще встречается поражение мышц,
более очевидно повышение воспалительной активности,
особенно в дебюте – лихорадка, высокие титры СРБ и СОЭ.
Важно также выяснить ряд других вопросов, в частности:
каковы частота и выраженность поражения жизненно важ-
ных органов: легких (частота ЛАГ, ИПЛ), сердца (кардио-
миопатия, нарушения ритма), почек? Коррелирует ли нали-
чие антител к U1-РНП с активностью заболевания? Отли-
чается ли прогноз по сравнению с классическими субтипа-
ми ССД и САРЗ в целом? Актуальными также остаются во-
просы об изменении титра аутоАТ к U1-РНП у больных
ССД на фоне лечения, о возможной корреляции титра ауто-
АТ к U1-РНП с активностью заболевания (их изменение в
ответ на проводимую терапию). Учитывая отсутствие доста-
точных сведений в этой области, дальнейшее изучение этой
проблемы представляется перспективным как в научном,
так и в практическом плане.
Антитела к РНП направлены против U1 – малого ядер-
ного РНП (комплекс U1–мяРНП – один из основных ком-
понентов сплайсосомы; см. рисунок). В реакциях сплай-
синга пре-иРНК принимают участие 5 мяРНП – U1, U2,
U4, U5 и U6. 
Некоторые из белков мяРНП-частиц входят в состав
всех мяРНП-комплексов, как, например, семь Sm-белков,
которые распознаются антителами, вырабатывающимися у
больных с СКВ. Другие белки, обнаруживаемые в мяРНП-
Источник                                                                                                     Число больных*                              Доля РНП-позитивных больных, % 
Таблица 1. Ч а с т о т а  в ы я в л е н и я  а н т и т е л  к  Р Н П  п р и  С С Д
*В числителе – число позитивных по РНП больных, в знаменателе – общее число обследованных (здесь и в табл. 2).
Старовойтова М.Н. и соавт., 2016 [33] 26/300 8,6
Jung M. и соавт., 2014 [34] 195/1145 17
Hoffmann A.M. и соавт., 2013 [35] 21/425 5
Mehra S. и соавт., 2013 [36] 29/528 5,5
Graf S.W. и соавт., 2012 [37] 9/129 7
Krzyszczak M.E. и соавт., 2011 [38]:
всего 19/105 18
кавказоиды 10/75 13
афроамериканцы 7/24 30
Hamaguchi Y. и соавт., 2008 [22] 11/203 5
Steen V.D. и соавт., 2005 [16] 71/1432 13
Reveille J.D. и соавт., 2001 [39]:
всего 345
испанцы 9/77 11
афроамериканцы 22/77 29
кавказоиды 9/191 5
Jacobsen S. и соавт., 1998 (реакция гемагглютинации) [40] 15/230 6,5
Ihn H. и соавт., 1996 [41] 3/13 23
Kuwana M. и соавт., 1994 [42] 67/246 27
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комплексах, проявляют более высокую
специфичность и могут быть связаны
только с одной-единственной мяРНК.
Так, аутоАТ против РНП осаждают
только специфическую РНК U1 [43].
Комплекс U1–мяРНП включает три
белка: U1-A, U1-C, U1-70 кДа – и семь
общих белков ядра, называемых белка-
ми Смита (Sm): Sm-B/SmB', Sm-D1,
Sm-D2, Sm-D3, Sm-E, Sm-F иSm-G
[44–46]. Все эти аутоантигены могут вза-
имодействовать с анти-U1-РНП-специ-
фическими антителами. P.G. Vlacho-
yiannopoulos и соавт. [47] показали, что
IgG-антитела к U1-РНП более свойст-
венны смешанному заболеванию со-
единительной ткани (СЗСТ), тогда как
IgM-изотип чаще встречается у боль-
ных СКВ, хотя оба изотипа могут быть обнаружены при обо-
их заболеваниях. Антитела U1-РНП направлены против бел-
ка U1-70 кДа (РНП-70). Они чаще обнаруживаются при ССД
и СЗСТ и, как правило, не обнаруживаются при СКВ [48].
Антитела к U1-РНП при определении методом непрямой
иммунофлюоресценции дают чистый крапчатый тип свече-
ния в высоких титрах. Больные с антителами к U1-РНП час-
то бывают позитивны и по антителам к Sm-антигену (что мо-
жет объясняться особенностями структуры комплекса
U1–мяРНП), к Ro/SSA и La/SSB, имеются единичные сооб-
щения о сочетании с АЦА [46, 49, 50]. 
Присутствие антител к РНП нередко ассоциируется с
чертами нескольких ревматических заболеваний – СКВ,
ССД, РА, ПМ. Данный тип аутоАТ описан при различных
системных заболеваниях соединительной ткани, включаю-
щих СКВ, СЗСТ, ДМ/ПМ и ССД [51]. 
В последние годы накапливаются данные о том, что
комплекс U1–мяРНП играет центральную роль в аутоим-
мунном патогенезе у ряда пациентов с СКВ, ССД и у боль-
шинства (если не у всех) пациентов со СЗСТ. Как компо-
нент U1-РНК, так и специфические белки, особенно U1-70
кДа, взаимодействуют с иммунными клетками и их рецеп-
торами путем сложных взаимодействий, которые в конеч-
ном итоге приводят к выраженным изменениям в иммун-
ной системе, воспалению и повреждению тканей [51].
Как видно из табл. 2, частота встречаемости аутоАТ к
РНП наиболее высока при СЗСТ, поскольку они являются
маркером заболевания и включены в классификационные
критерии заболевания [57]. Частота встречаемости аутоАТ к
РНП при СКВ, по данным разных исследований, значи-
тельно варьирует – от 13 до 40% [52–55], что сопоставимо с
этим параметром при ССД и также
вызывает большой интерес для даль-
нейшего изучения. При ДМ/ПМ час-
тота выявления аутоАТ к РНП состав-
ляет 15% и ассоциируется с перекрест-
ным синдромом и хорошим ответом
на терапию глюкокортикоидами (ГК)
[56]. При РА аутоАТ к РНП встречают-
ся редко – в 3% случаев [58].
По имеющимся данным, у больных
с антителами к РНП заболевание начи-
нается в более молодом возрасте, дебю-
том заболевания могут быть как син-
дром Рейно и отек кистей, так и при-
знаки воспалительной артропатии и
миопатии, часто возникающие подост-
ро [51, 59–62]. Со временем болезнь
может эволюционировать в различные
САРЗ. В целом поражение внутренних органов менее харак-
терно, однако поражение легких – как ЛАГ, так и ИПЛ, – мо-
жет иметь тяжелое течение. Основная причина смерти боль-
ных, позитивных по аутоАТ к U1-РНП, – ЛАГ [63].
Имеются единичные данные об ассоциации РНП-по-
зитивных заболеваний соединительной ткани с HLA-DR.
Так, в ряде исследований была показана ассоциация анти-
РНП-антител с HLA-DR4 [64–66]. P. Szodoray и соавт. [67] в
своем исследовании показали важность не только наличия
анти-U1-РНП-антител, но и одновременного присутствия
антител, специфичных для других РЗ. Так, сочетание с АТ к
эндотелиальным клеткам и АКЛ ассоциировалось с тяже-
лыми сосудистыми поражениями (ЛАГ), тогда как сочета-
ние анти-U1-РНП-антител и АЦЦП ассоциировалось с раз-
витием эрозивного артрита. Формирование иммунных ком-
плексов и компонентов комплемента было связано с ИПЛ и
миозитом. В исследовании S. Cappelli и соавт. [68] были от-
мечены клинически значимые ассоциации U1-РНП аутоАТ
с другими антиядерными антителами и клиническими про-
явлениями: анти-Sm – с вовлечением почек, анти-SSA/Ro –
с вовлечением нервной системы и легких, анти-Scl-70 – с
поражением пищевода, АЦА– со склеродактилией, анти-
dsDNA и анти-SSA/Ro – с серозитами.
Как уже отмечалось, позитивность по антителам к 
U1-РНП является отличительной чертой СЗСТ – болезни,
существование которой продолжает обсуждаться уже более
40 лет. В 1972 г. G.C. Sharp и соавт. выдвинули гипотезу о су-
ществовании особой болезни, которая представляет собой
своеобразный клинико-иммунологический синдром сис-
темного поражения соединительной ткани воспалительно-
го характера, проявляющийся сочетанием отдельных при-
Заболевание          Источник                                                                       Число больных*                          Доля РНП-позитивных больных, %
Таблица 2. Ч а с т о т а  в ы я в л е н и я  а н т и т е л  к  Р Н П  п р и  н е к о т о р ы х  С АР З
СКВ Ambrose N. и соавт., 2016 [52] 511 29
Faria A.C. и соавт., 2005 [53] 47/130 36
Hoffman I.E.A. и соавт., 2004 [54] 291 13,2
St Clair E.W. и соавт., 1990 [55] 31/96 32
ПМ/ДМ Koenig M. и соавт., 2007 [56] 15/100 15
СЗСТ Gunnarsson R. и соавт., 2011 [57] 147/147 100
РА Smeenk R.J.T. и соавт., 1998 [58] – 3
КомплексU1–мяРНП
А
SR
70 кДа
С Sm
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знаков СКВ, ССД, РА, ПМ/ДМ с наличием антител к рас-
творимому ядерному РНП в высоких титрах [69, 70] и отли-
чающегося доброкачественным течением и хорошим отве-
том на терапию ГК [71].
В настоящее время общепринятых критериев диагноза
СЗСТ нет. Было предложено 4 варианта классификацион-
ных критериев [71–74], они кратко приведены в табл. 3.
Критерии G.S. Sharp 1987 г. [71] включают в себя 5 боль-
ших и 11 малых критериев и, в отличие от других, не требуют
для постановки диагноза обязательного наличия высокого
титра анти-U1-РНП-антител. Критерии D. Alarcon-Segovia и
M. Villarreal, 1987 г. [72] включают 5 клинических признаков
в сочетании с высоким титром анти-РНП аутоАТ. Диагноз
СЗСТ выставляется при наличии трех и более клинических
критериев (если имеются 1–3-й признаки, необходимо диф-
ференцировать заболевание от ССД), в сочетании с серологи-
ческим признаком. Критерии M.F. Kahn и T. Appelboom 
1991 г. [73] схожи с критериями D. Alarcon-Segovia и 
M. Villarreal. В отличие от последних, они включают 4 клини-
ческих критерия. Диагноз выставляется при наличии двух и
более клинических проявлений (2–4) в сочетании с сероло-
гическими изменениями и синдромом Рейно. Критерии P.
Kasukawa и соавт., 1987 г. [74] включают два общих клиниче-
ских критерия и определенные признаки СКВ, ССД, ПМ.
Для постановки диагноза необходимо наличие одного из об-
щих критериев и как минимум по одному проявлению в двух
или во всех трех из представленных групп заболеваний со-
единительной ткани (СКВ и/или ССД и/или ПМ) в сочета-
нии с серологическими изменениями. По данным S. Capelli и
соавт. [68], критерии P. Kasukawa и соавт. оказались наиболее
чувствительными (75%) по сравнению с критериями 
D. Alarcon-Segovia и M. Villarreal (73%) и G.C. Sharp (42%).
В последние годы появляется все больше данных, сви-
детельствующих о нозологической самостоятельности
СЗСТ. В частности, иммуногенетические исследования под-
тверждают отличия этого заболевания от других САРЗ. Так,
R. Gunnarsson и соавт. [75, 76] в норвежской когорте больных
обнаружили ассоциацию аллелей HLA-DRB1*04:01 и HLA-
B*08 со СЗСТ, в отличие от СКВ и ПМ/ДМ, для которых
наиболее характерными иммуногенетическими маркерами
оказались DRB1*03:01 и B*08, а для ССД – DRB1*08:01. Эти
результаты были частично подтверждены позже на поль-
ской когорте пациентов [77].
Вместе с тем представления о взаимоотношениях СЗСТ
с другими системными ревматическими заболеваниями ос-
таются не вполне ясными и требуют дальнейшего изучения.
Так, некоторые авторы связывают позитивность по антите-
лам к U1-РНП с перекрестным синдромом, при котором у
больного имеется сочетание двух РЗ, удовлетворяющих
двум классификационным критериям [68]. Наряду с кон-
цепцией самостоятельного заболевания существует мнение
о том, что СЗСТ – это дебют иной конкретной системной
болезни. Длительные наблюдения показывают нередкую
эволюцию СЗСТ в типичные формы ССД или СКВ [78, 79].
В то же время около половины больных сохраняют стабиль-
ную клинико-иммунологическую картину на протяжении
многих лет [68, 80, 81]. В этом плане интересна гипотеза о
протективности аутоАТ к U1-РНП, согласно которой их на-
личие ассоциируется с более мягким и благоприятным тече-
нием РЗ и медленным его прогрессированием [71].
Изучение роли антител к U1-РНП в патогенезе РЗ и
формировании клинического фенотипа представляется ак-
туальным, учитывая активно разрабатываемый в ревмато-
логии персонифицированный подход к курации больных.
Sharp G.C.,  Alarcon-Segovia D.                              Kahn M.F. и Appelboom T.,                    Kasukawa R. и соавт.,
1987 [71]                                              и Villarreal M., 1987 [72]                    1991 [73]                                                 1987 [74]
Таблица 3. К л а с с и ф и к а ц и о н н ы е  к р и т е р и и  С З С Т
Большие критерии:
1. Миозит (тяжелый)
2. Поражение легких (DLCO
<70%, и/или ЛАГ, и/или
пролиферативные пораже-
ния сосудов по данным 
биопсии)
3. Синдром Рейно и/или гипо-
мобильность пищевода
4. Отек кистей и/или склерода-
ктилия
5. Позитивность по анти-U1-
РНП и негативность по Sm-
антителам
Малые критерии:
1. Алопеция
2. Лейкопения
3. Анемия
4. Плеврит
5. Перикардит
6. Артрит
7. Невралгия тройничного
нерва
8. Скуловая сыпь
9. Тромбоцитопения
10. Миозит (легкий)
11. Отек кистей в анамнезе
Клинические критерии:
1. Отек кистей
2. Склеродактилия с прокси-
мальной склеродермией или
без нее
3. Синдром Рейно
4. Миозит (гистологически
подтвержденный)
5. Синовит
Серологические критерии:
анти-U1-РНП антитела
>1:1600, крапчатое свечение
Клинические критерии:
1. Синдром Рейно 
2. Отек кистей 
3. Миозит 
4. Синовит
Серологические критерии:
Высокие титры анти-U1-РНП-
аутоантител, соответствующие
антиядерным антителам в титре
>1:2000, крапчатое свечение
Общие:
1. Синдром Рейно
2. Отек пальцев кистей
Проявления СКВ, ССД и ПМ
СКВ:
1. Полиартрит
2. Лимфаденопатия
3. Скуловая сыпь
4. Серозит
5. Лейкопения и/или 
тромбоцитопения
ССД:
1. Склеродактилия
2. Фиброз, и/или изменения по
рестриктивному типу, и/или
снижение DLCO
3. Гипомобильность или дила-
тация пищевода 
ПМ:
1. Слабость мышц
2. Повышение мышечных фер-
ментов
3. Изменения по данным элект-
ромиографии
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